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PFCの症例が増えるに従って， PFCはその血行動態をさすのではなく PFCsyndromeとして1
つの疾患としてとりあっかわれるようになった。
PFCと心筋障害はその成り立ちからいって切りはなせない関係をもっ。われわれが最近経験した
PFC with transient myocardial dysfunctionの症例を中心にしてPFCと心筋障害の関係，また治療
lこPGE1がトラゾリンより有効であった ζ とについてのベた。 。j、児科臨床， 34: 2063， 1981.) 
はじめに
Gersony (1969年)1)が新生児のチアノーゼの涼
盟としてPFCsyndromeを注目して以来Siassi2)，
Brown3九Levin4)などの報告が続き，その輪郭が
非常に明確となり 1つの疾患としてとりあっかわ
れるようになってきた。
そこで最近5年間我々の施設で経験した PFC
syndrome と心筋障害合併例の7伊jを中心に，
PFCの考え方，治議，ことにPGE1が有効であ
ったことなどについてのべてみたい。
症例
診断は IRDS，MAS， s市炎などの腕原発疾患，
重症な器質的心疾患を伴うものは徐外した。 24時
間以内l乙多呼吸，チアノーゼで発症，高濃度重量素
吸入を必要とし，右心のSTIの延長，心拡大，
心雑音， ECG所見などを参考とした。
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全症例は表 1Iζしめす。
次に症例のうち主なものを臨床像および経過に
ついてのべてみる。
〔疲例 15)) Y.S.女
36週2340gで出生， APS 5点，胎盤lこ白色硬
塞，一部脂肪変性をみとめた。
出往時より著明なチアノーゼ、がみられ，さらに
無呼吸発作，徐慌が出現し，生後5時間lζ入践し
fこ。
入続時全身チアノーゼ著明であったが眠拍は触
知できた。 pH6. 724， PCOz 42. 4mmHg， P02 54. 7 
mmHg， B.E. -31.1と著明な代謝性アシドーシ
スを示した。血糠 25mgjdlであった。
心雑音は腕骨在韓下部にgr.3j6の収繍期逆流性
雑音がきかれ，肝3.5構指触知した。 j胸部X線でC
TRO.8と著明な心拡大がみられた。心電図は右
紬， V1でRsPattern， Ti技は詮転化していなかっ
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図1 症例1のお心造影(生後9時間)
右主主より注入した造影剤は主姉動脈のレベルでブロックされお房，肝静脈への逆
流がみとめられる.入院特より CTRO.68と減少している.
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殴2 症例2
右主主造影ではわずかに脈動脈が描出される. CTRも急速に改善されている.
た。 V6でqRspatternをしめした。心エコー図
(UCG)検査では，房室弁，半月弁とも正常の
位置関係をしめした。 systolictime interval 
(STI=PEPjET)は，右心0.58，左心0.39と高値
を示した。
呼吸管理のもとで状態が安定し，心カテ，心ア
ンジオを擁行した。カテ前診断としては， UCG 
により STIの異なる 2つの半月弁から締動眠関
鎮 (PPA)は否定出来，先天性TI，動静1医療
などを考えた。
カテ所見で右室庄57.5mmHg(体血圧52.5mm
Hg)と高値。右室より注入した造影剤は主姉動
探のレベルでブロックされ，右爵，肝静脈への逆
流がみとめられた〈図 1)。心アンジオ診断は， P 
PAであった。入院翌日 CTRO.64，乙減少，プロ
スタグランディン E1(PGE1) 0.05rjkgjmの使
用で Pa02100mmHg以上に上昇をみたにもかか
わらず，アンジオ所見を重読し，フ。ロックの手術
を施行，術後5時間で死亡した。
部検では肺動脈，三尖弁，乳頭筋lζ異常なく，
腕血管もjレーチン検索では変化はなかった。姉は
湾麗，出血がみられ気管支周間への多数の単核球
の浸潤がみられ，間質に明らかな fibrosisがみと
められた。
以上より先天締炎と fibrosis，分娩時にうけた
ストレス〈仮死，低畿素症，低血糖〉によりおこ
された，蹄高血圧，右室内室の上昇により PFC
with transient myocardial dysfunctionの病態を
とったと解釈した。
〔症倒2) M.S.男
41W， 3300gで出生， APS9点。妊娠，分娩に
合併はなかったが在胎36Wより，心雑音が指適さ
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図3 症例6の胸部レ線の変化
日i給10頃までにCTRは急速に改善したが，正常になるのに約1カ月を喜芸した.
れていた。出生産後よりのチアノーゼ，心雑音を主
訴に日齢1ζ入院。入院後末端チアノーゼが強度
の割に全身状態よく，血液ガスpH7. 313， PC02 
34.2， P02 42.7， B. E.一7であった。穂、診では胸
骨左縁下部に収縮期逆流性雑音が聴取された。 E
CGでは QRS数1500，1I， J[， a V FのT波平
坦， Tは V4R~Vl まで詮性 V6 ・ qrs o UCGで
は心房，心大血管は正常の位置関係で， R
STI O. 45， L STI O. 46であった。胸部X線でC
TRO.78と著明な心拡大がみられ，心カテでは右
室圧 45mmHg，血圧 58mmHgであった。右室造
影では強度の姉動脈狭窄兼三尖弁閉鎖不全の診断
であった(思 2)。動脈管による左右樫絡を期待し
て PGE1 0.05r/kg/m を持続点滴後約30分で
Pa02 20.8→ 105.9mmHgと著しく改養，投与後
1時間位で無呼吸発作出現したため， PGE1を中
止した。胸部X線でCTRO.66と縮小し，心雑音
も減弱してきた。入鏡2日後，日鈴31とブロック
の手術を予定したが， PGE1中止後もPa0280mm
Hg維持出来，症例1の経験もあり，手術室入室
後，ブロックの手術を中止した。 CTRは生後3
カ月に正常に，心雑音もほぼ悶じ填l乙消失した。
現在2歳6カ月で全く正常な発達を示してい
る。この症伊jの特徴は在胎36週より心雑音が指摘
されたことで，胎内ですでにお心内家が上昇して
いたと考えられる。
〔症例6J M.S.男
39週， 1975g， APS 8点で出生。
胎盤黄染，ネ水混濁2+であった。生1震後より
チアノーゼが出現し，徐々に増強，生後6時間で
入院。入説後10096鼓素投与下でpH7.138， PC02 
69.3， P02 31. 0， B. E. -8.4，血轄25mg/dlで
あった。胸骨左縁下端iζgr.3/6の収縮努i逆流牲
雑音を穂叡した。脈拍は左右正常に触知し，胸部
X線でCTRO.72，n市野は明るかった(盟 3)。
ECGで V1r・S，TV3~V6 揚性， ST.T陰性
UCG(生後10時間〉でRSTIO. 46， LSTI 0.43で
あった。 7096以上の吸入酸素にもかかわらず Pa
O2の上昇悪いため，PFCの診断のもとで生後12
時聞に PGE1O. 05r /kg/mで投与開始した。 15分
後の Pa02は 20mmHg上昇した。 1時間の経過
で吸入酸素7096→3096に減少出来た。 PGEj は
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図4 PGE，の投与期間と RSTIの変化(症例6，7) 
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痕例6は重症例だったのにかかわらず PGE，1ζ反応よく
STIも著しく下|年症例7はPGE，の反応鈍く STI
ちだらだらと高僚をとった.
O. 025r /kg/m Iζ減らし計16時間使用した。 PGE1
中止と共lζ レスピレーターよりの離脱も可能とな
った。
心雑音は，PGE1使用後約1時間でほぼ消失し
た。入院翌aの血液生化学精査では GOT83， 
LDH 1600， CPK 6131u/l (MB分画9%)0 RSTI 
0.26と著しく改善した(図 4)。
胸部X線で心拡大は依然として続き正常になる
のに 1カ月以上要した。
ECGでのST.Tの変化は生後11日改善してい
た(国5)。
〔症例7J D.A.男
38週 2800g，APS 8点で出生。
妊娠中問題なく，前田帝切のため帝切で出生。
出生直後より軽いチアノーゼが続くため生後4.
5時間に入院。入院後霊堂素なしで pH7.373， PC 
O2 27.5， P02 42.1， B. E. -8.3，心雑音は胸骨
左縁下端でgr・3/6の収縮期逆流性雑音であった。
胸部X緯でCTRO.64(図ι)ECG TV1 ...N6陰
性，UCGで器質的心疾患を否定， RSTI 0.44， 
LSTI 0.46でPFCの診断のもとに PGE10.025
r/kg/mで開始したが Pa向上昇なく， 0.05r/kg 
/m にかえて技用したと ζろ， Pa02 10mmHg上
昇，しかし PGE1を切ると，Pa02下るため計48
時間使用，以後 PGE1切り，徐々に Pa02の上昇
がえられた。 CTRも少しずつ減少し， 2日目に
は， 0.57となった。 ECGでの左胸部T波の陽性
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図5 疲例6のECGの変化
図る 症例7 (生後4時間〉の胸部レ線肺野明るく，
CTRO.64 
表2 PFCの成IZSIJ:IJ分類6)7)8)
1. H市動脈平滑筋の子宮内増殖ー数民で改善
2. 締血管数の減少長期間続き，慢性愛iζ
3. Jfr1i動脈血校症一数日
4. 血管作用物質の変化一一過性
43 -
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表3 Persistence of the Fetal Circulation-Aetiological Schema15) 
〔小児科臨床
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化も徐々にえられ，正常となるまでに約3週間を
要した。
症例のまとめ
症例3，7はいわゆる罵産期に合併症のない ζ
とから特発性PFCという範ちゅうに入れてよい
と思われる。
ECGに変化のみられたのは症例 6，7の2例
であるがLSTIの延長， T 1の合併から，症例4
以外は全例心筋症を伴っていたと思われる。
症例4，5， 6 は羊水混濁 1 十~3+であるが
胸部X線より吸引性肺炎を思わせる所見はなかっ
た。症例4は髄膜炎を合併し死亡しており，症例
Sも心カテ，アンジオ後低酸素症の改善されない
まま死亡しており，部検では姉lζ給便が中等度に
みられた。
PGE1使用例は全例効泉があり，カテ，アンジ
オ施行4例中3例は死亡した。
考察
1)原器，病態
PFCの原因は分っていないがその鵠床症状か
ら多くは周産期の低酸素が関与していることは閤
違いないと思われる。
表 2はPFCの病態シェー?であるo表 3は成
問別lζ分けた PFCの分類である6)-8)。
表 3のりは肺血管の中膜の筋層の増加は中等度
のPFCの原因であり，先天的に筋層が厚いのか，
遺伝的または子宮内ストレスによる肥厚などとも
いわれる o 2)は締血管床の減少と肺血管全体の減
少によるものでいわゆる肺の低形成であり，重症
表4 Clinical profile of PFC syndrome15) 
1. Full term gestation 
2. Cyanosis 
3. Respiratory distress 
4. Symptomatic within 24 hours of birth 
5. 11urmur-509，6 of cases 
6. ECG-RVH， normal for newborn 
7. X…Ray-variable 
8. UCG-Rpep/Rvet consistent with pulmonary 
hypertention 
PFCであるわ10)。
この群に属するものは死亡する場合が多い。先
天的又は血栓もその原閣のーっと考えられてい
るぺ横需膜へjレニアもこ次的PFCであるがこ
の範ちゅうに入る。 3)は transientなもので血管
拡張剤に反応し， PFCとしては軽症である。乙
れは出生時すでにブラディキニンのような血管拡
張剤の利用がおちている或いはその他子宮内また
は生後の流血中の血管れん縮物質の増加などが考
えられている。
この他lζ多血症もその 1閣であると思われる。
また妊婦のアスピザンやインドメサシンの服用に
より詰児の血管筋層の肥厚，蹄高血圧になること
も報告されており 10)-12) ζのような状態では血
管の数は不変か減少する問。
2)診断
Gersony はPFCの定義として体血圧以上の柿
高血圧，酸素10096吸入のもとで Pa0250mmHg
以下と規定していたが14)，PFC syndromeとして
ー疾患単位の位置を占めるようになり，診断基準
も変化してきた。
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表5 Classification of transient myocardial 
ischemia in the newborn21) 
1. Type A : respiratory distress with CHF 
usually male， born at term， more than 3000g 
history of hypoxic stress 
onset-shortly after birth 
heart murmur (TI)-5096， ECG-fJattening T 
hypoglycemia-50銘， poor myocardial thallium 
uptake 
mitral valve prolapse-1096， mimicking PPA 
2. Type B : respiratory distress with CHF and 
left heart failure 
type A十leftheart failure (shock) 
mimicking hypoplastic left heart syndrome 
3. Type C : respiratory distress without CHF 
mild cyanosis， tachypnea， cardiomegaly 
fJattening T 
major myocardial dysfunction-17% of distr-
essed infant 
minor myocardial dysfunction-24% of distr-
essecl infant 
'1. Type D : norespiratory distress with tranー
slent 
mitral regurgitation 
milcl carcliomegaly， micl-systoric click 
onset-4-5 c1ays after birth 
5. Type E : respiratory c1istress with CHD 
onset-1st c1ay 
abnormal ST /T 
poor myocardoal thallium uptake 
即ちはっきりした原発性肺疾患である IRDS，
横橋膜ヘルニア，大量羊水吸引症候群は除く。表
4 ，こ PFCsyndromeの臨床症状をあげた問。そ
のプロフィルは成熟満期産児で男子に多く，生後
24時間以内にチアノーゼ，呼吸樟害が発症し，そ
の重症度は幅があり，心雑音は5096にみられ，心
拡大は中等度にある。 UCGで器質的心疾患を否
定し，左右 STIの廷長も診断に有用である。
PGE1の効果をたしかめ，心カテ，アンジオ診
断を急がないことである。
そして会例の80%には周産期の hypoxiaを有す
る。この hypoxiaのない例を Gersonyらは idio-
pathic P F Cと名ずけている。しかし Emmano-
uilides によれば PFCの5096にしか perinatal
hypoxiaを合併しないという16)。
3)P FC，心筋障害， T 1 
PFCの主霞と考えられている perinatalhyp-
2069 
表6 Classification of primary ancl seconclary forms 
。ftricuspicl incompetence in the newborn 
infant 
1. Tricuspicl valve lesions (primary) 
A. Ebstein's maJformation 
B. Unguardecl tricuspicl valve 
C. Tricuspid valve c1ysplasia 
D. Enclocarclial cushion abnormality 
2. Conditions which can cause tricuspicl inじom-
petence (secondary) 
A. Severe right ventricular outflowtract 
obstruction 
B. Transient tricuspicl incompetence of the 
neonate 
C. Mar ked elevation of pulmonary vascular 
resistence 
1) persistence of fetal circulatory pattern 
2) severe pulmonary parenchymal disease 
3) upper air way obstruction (as choanal 
atresia) 
D. Left…siclecl obstructive carcliac lesions 
E. Myocarclial depression or c1ilatation from 
any cause 
(myocarclitis， myocardiopathy， hypoglyc-
emia， hypocalcemia， aciclosis， etc) 
oxiaは姉血管床への影響と共に心筋へもストレス
が加わることが多く transientmyocardial isch・-
emJaと PFCはそのなりたちゃ症状も共通する
部分が多くさりはなしでは考えにくい。これまで
新生児の心筋欝害は血栓， CHDなどに続いて
おこるまれなものと考えられていたが， 1961年
Esterly17)が病理組織学的に新生児の心筋障害と
呼吸障害，低酸素症の関係を強調した。 1972年
Rowe， Hoffmanl8)が transientmyocardial isc-
hemia of the newbornとして hypoxiaにもとづ
く一過性心務樟害の 3例を発表したのをはじめと
して， Prod'hom (1973)山も同時に成熟児，未熟
児ともに一過性の多呼吸，チアノーゼの存在に注
呂している。 Riemens訟leider20)はPFCとこの
ように心筋障害を同じ疾患単位として扱うことを
推しようしている。
表5IまRoweのしめした新生児の transient
myocardial ischemiaの分類である21)。
type Aは PFCsyndrome の中に入り， PP 
AIζ類似しておりm~24〉，症例 11ζ相当する。 type
B は Roweが最初にのベた左心不全， ショック
45ー
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状態の心蕗欝寄で恋心低形成と似ている。
Gersony は明白な左心不全は PFCsyndrome 
にいれないとのべているが Riemenshneiderの
報告例の如く臨床上左心不全，ショックをしめし
てもECG上ST，Tの変化なく，死亡後の心筋
の壊死もみられていない例もあるので心筋症の合
併の有無は厳密な意味では診断はつけにくい。
一般にCPKの上昇とTIの存在により心筋の
阻血や心筋や乳頭筋の心内膜の壊死が予測され
る。またわれわれの症例では LSTIの延長が全例
にみられた。これは体血管抵抗の上昇をいみし，
心筋樟害や静脈環流障害の2次的結果としておき
た代償反応であるかもしれない問。
LSTI延長は， low outputをいみするとすれ
ば左右 STIの延長が PFCwith myocardial 
ischemiaの診断に有用である。
TIの面から PFCをみると， 1961年Burnard
らにより 25)はじめて奴死によるTIの合併の報告
がされた。われわれの症例3までも全ら27)Iζより
transient TIとして報告した。
{也に Schiebler28)，Shakibi29)， Freyman30)の報
告がある。 SchieblerはTIの盟関として出生後
又は胎内での卵円孔，動IDR管の閉鎖をあげており
Shakibi， Freyman らは三尖弁の中臨尖の発達の
遅いことをあげているが，古く Burnardが注目
したように perinatalstressとの関係はのべてい
ない。
表623)にTIの分類をしめした。当然表の Iの
Congenital TIをきたす疾患の鑑別は必要であ
る。 EのB，Cは trasientTIである。 Bは低血
糖や低酸素症などにより三尖弁の乳頭筋の一過性
虚血即ち心筋障害によりおこったもので， Cの1)
は蹄血管のれん縮で右室圧が高まった結果として
お乙った即ちPFCである。
Rowe18)， Bucciarelli31)の報告に続いて剖検所
見から stressednewbornとischemicmyocardial 
necrosぬことに前乳頭筋や左室後壁が壊死になり
やすいζ とが注目されるようになった32)-問。
Setzer34)は1カ月以内に死亡した倒的仁IJ24例に乳
頭筋壊死がみられそれは成熟児5996，1500g 以下
の低出生児は1996という G
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Donnelly却も同様に 1週以内に死亡し剖検し
た新生児82例中31伊UIζ乳頭筋の壊死がみられうち
ll{7ljは右窓のみ， 13伊jはま室のみ， 7関は河室に
みられたと報告しており ζのように今まで考えら
れていたより心筋壊死の顔震の高いことが分る。
成人や動物実験から心内膜下ζと;に乙前乳頭筋は
冠かん流の遠位端lにζあるため虚血や{低迂酸素lにζよる
彰響をうけやすいことはしられている3問6町)3初7η〉
{仮反死で出生した新生児は先ず肺体血管抵抗がと
もlにζ下り急lにζU心心乙、室の{佼士事量がまし心心、筋の喜畿交素必要
量もます。
さらに仮死による交感神経緊張状態により心筋
内圧が高まり，大動脈と向じレベルの圧に達し，
冠血流量がへる。このような反応は出生時のみな
らず生後数時間から数日の間に加わった同様の病
態をきたすストレスでもおきると思われる。
症例がふえるに従って transientTI は， hyp-
oxia による pulmonaryvasoconstriction， sube-
ndocardial necrosisであると考えてよいと思われ
る38)。
Bucciarelli31)は仮死，低血糖と τ1，ECG上ST，
Tの変化を伴った9例を報告しており，低酸素と
同様に低血糖の新生児心髄への及ぼす影響の大き
いことをあげている。
新生児の心筋はク、、リコーゲンの蓄積が少ない。
従って仮死などのストレスですぐ枯混してしま
う。仮死におちいる前の心筋のグリコーゲン蓄積
量が仮死の生命の予後につながるという。低血糖
という点から sfdはζとにその危換にさらされ
やすい。しかし新生児では嫌気性解糖がすみやか
で，グリコーゲン産生の回復がよいのも特徴で，
三尖弁の乳頭筋や心筋の虚血症状も一過性で臨復
しえる。
4)治療
治療はアシドーシスの補正，ブドウ糠， Ca， 
Mgの投与，低体温の矯正，血圧の維持などの一
般的なものに加えて血管拡張剤の使用である。血
管拡張剤としては tolazo1inehydrochloride (プリ
スコリン，イミダリン〉が有効とされる。
トラゾリンは α-adrenergicblockerであり，
血管筋層へ直接 nonadrenergicrelaxantとして
- 46-
第 3-1ミ霊 祭 9号 56. 9) 
働く。またトラゾリンはヒスタミン受話主体を介
して心筋の収縮力増強効果をもっ。 Catton39)が
1965年重症 IRDSIζ使用したのが最初で重症P
FCへの使用が広く行なわれている。Goetzman40)
は46割に設用し primaryPFC 10伊j中8{9Ij， 
secondary PFC 36例中21伊~Iζ有効であり，効果
のなかった8096は死亡した。副作用は血圧下降が
必発で他に胃腸障害，出血，腹満，乏尿，血尿，
虚vJ、被減少があげられている。
横隔膜ヘルニアの如き姉血管減少性のものには
効果はないの表2のし 3，4!乙適応となる c 投
与量は1~2mgjkgを静往し効果があれば 5mgjkgjh
で維持する。投与方法としては，蹄動脈への藍接
注入が望ましいが，末檎静寂より注入する場合は
上大静脈lζ譲読する上半身の末梢静脈より入れる
のがよい。
効果は静注後 2~3 分であらわれるが，問時lζ
体血圧の下降がみられる。
われわれの施設では10096酸素吸入のもとで
PaOz 50mmHg以下のlRDS，MAS I乙使用した
が，一時的に Pa02上昇はえられたが，症例，使
用時期などの時題なのか救命につながらなかっ
た。 トラゾリンで治療した症例の長期予後をみる
と罷病率が高いとの報告もある4九
一方われわれは症例1で経験したように，PP 
Aの臨床診断のもとに動脈管関存の呂的でPGE1
を使用したと ζろ，著明な効果があって以来好ん
で PGE1を使用している。
症例1ζ無呼吸がみられた以外は副作用もな
く，症例7は人工換気使用なしで安全であった。
使用量は 0.05rjkgjmで十分で，症例により反応
や使用期間に差がみられた。
効果は10分位で表われ， ζ とに症例 6 は 2~3
時間の経過で酸素化及びSTrの由復もみられ
た。症例7のように軽症例にもかかわらずSTI
〈臨 4)，ECG，チアノーゼの回疫がおくれ PGE1
を48時間っかい，切ると Pa02は下降傾向をしめ
しTこ。
PFCIと対する PGE1での治療報告はない42)-
44) 0 Friedmanめによると PGE1，PGI2 ともに使
用したが効果なく，現在 PGD2を検討中である
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という。われわれの経験から考えると，症例1の
如く PPAを疑わせる例や，心務障害，左心不全
を伴っている場合はトラゾリンより PGE1を第1
選択にした方が血圧下降，出血など安全性の苗か
らも，CHDとの鑑別，治療をかねるという面か
らも望ましいと思われる。
5)鐙別診断
CHDとの鑑別が主である。
心筋症を合併する伊jでは PPA，HPLHなどの
隷外である。 TImurmurよりはPPA， Cong， TI， 
ECD， Ebsteinなどである O いずれもUCGで鑑
別容易と思われる。 TAPVRとの鑑別は，鞠部X
線で肺野のうっ血像がはっきりしなければ心カ
テ，アンジオの必要なとともありえる。麗発性肺
高血庄症はPFCの震性化に移行したもの38〉，と
の考え方がされている一方， Behrman45)はPPH
は腕動眠の不可逆的線維化で2次的に中膜の肥厚
がおとるがPFCでは内膜の損傷がない。
又臨床的にはPFCは遷延化するが可逆的な変
化がある ζとより PPHと区別されている。
Levin は生誼後より症状が発現し 2~3 歳で死
亡したPP立を報告している的。
また Suddeninfant death syndrome (SIDS) 
の chronicstressとして NaeyeG47)は肺動脈に
異常をきたした Chronichypoxiaをあげ Willi-
amsら48)も同様の報告をしている。 PFC，PPH，
SIDS はお互にかなり共通した部分をもっている
ようである。
心筋症を伴う症例はCPKのMB分酒の上昇及
びTha1lium201心筋シンチでの uptakeの低下51)
による PFCの診断もあげられている。 ζのCP
KのMB分画の上昇は，他のCHDや心筋炎には
みられない特異な所見であるという o
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